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Summary: Sjogren's syndrome (Sjs) may be complicated with hepatic diseases， such 
(456) 梅村康義(他8名〉
as chronic persistent hepatitis， chronic active hepatitis and primary biliary cirrhosis. We 
examined 14 cases of Sjs complicated with hepatic injury diagnosed by laboratory data. 
The pathological study of liver biopsies from 13 patients revealed 4 with chronic persistent 
hepatitis， 4 with chronic active hepatitis and 5 with primary biliary cirrhosis. Abnormal 
salivary gland lesions were found in 11 of 12 patients with Sjs accompanied with hepatic 
complications， whereas they were found in 50 of 103 patients with Sjs unaccompanied with 
hepatic complications. These findings suggest that the development of hepatic complica-
tion is associated with that of abnormal salivary gland lesions. 
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対象は，昭和 52年 3月から 5年6月の期間に国立金





(HBsAg)陰性の 14例である.対象の年齢は 42から 78




値;6-44 IU/1)， GPT (Wrobleski-Karmen法，正常
値;4-33 IU/1)， y-GTP (y-glutamyl-3-carboxy-4-
















抽出物を抗原に， ANA Reference Laboratory (Im-




























stage 1 (punctate)田直径 1mm以下の小斑点が腺内
にびまん性にみられる小斑点像，























































2) PBC: PBCはScheuerの分類11)に従い，つぎの 4病
期に区分した.
stage 1 (florid duct lesion) :肝内小型胆管の退行変
性，胆管周囲の細胞浸潤ときにリンパ纏胞の出現が認め
られ，グ鞘の線維性拡大に乏しいもの，












1.患者背景 肝機能障害を伴った Sjsはsiccaa!oneが 10例，自己免
対象とした 14例の性別は男性 1例，女性 13例であり， 疫疾患合併例が 4例であったことになる (Tab!e1). 
男性の年齢は 42歳，女性の年齢は 44から 78歳〔平均 56 2. Sjsの診断
歳〉であった (Tab!e1). (1)シャーマー試験・ローズベンカやル試験
初発症状は， トランスアミナーゼの上昇などの肝機能 本検査から Sjsと診断された症例の頻度は 50% (14 
障害で発見されたものが 4例，レイノー症状が 3例，不 例中 7例〉にすぎなかった (Tab!e2). 
明熱が 3例，蛋白尿，蝶形紅斑，かゆみが各 1例であり (2)唾液腺管造影
Sjsを特徴づける眼球乾燥症は 1例にすぎなかった.ま 本検査から Sjsと診断された症例の頻度は 25% (12 
Tab!e 1. C!inica! features in 14 patients with Sjs and hepatic comp!ications 
Case Sex & Age Age at onset of Age at onset of 
No. on admission 
Initial symptom 
initial symptom hepatic injury 
Complication Liver biopsy 
1 M42 f巴verof unkown origin 42 42 CPH 
2 F 45 fever of unkown origin 41 42 chronic thyroiditis CPH 
3 F65 proteinuria 45 65 CPH 
4 F67 Raynaud's phenomenon 64 66 RA CPH 
5 F44 hepatic injury 43 43 CAH 
6 F48 malar rash 48 48 CAH 
戸t F 54 fever of unkown origin 44 44 CAH 
8 F66 hepatic injury 61 61 chronic thyroiditis CAH 
9 F 44 Raynaud's phenomenon 20 42 PBC(SchII) 
10 F47 Rayna:ud's phenomenon 42 47 PBC(SchIII) 
11 F51 hepatic injury 46 46 PBC(SchII) 
12 F64 hepatic injury 64 64 PBC(SchI) 
13 F 78 itching 75 78 chronic thyroiditis PBC(SchII) 
l4 F57 dryeye 56 57 not done 
Tab!e 2. Clinical evaluation of sicca complications in 14 patiens with Sjs and hepatic complications 
Case Schirmer's test (mm) Rose-bengal test Salivery gland Uptake of RI in 
No目 rt. lt. rt. lt 
Sialography 
biopsy sialoscintigram 
1 6 5 (tt) (什〉 normal not done good 
2 11 12 (-) 〔ー〉 punctate (+) poor 
3 4 6 (-) (-) punctate (十〕 poor 
4 2 2 (tt) 〔廿〕 punctate (+) not done 
5 3 3 (-) (ー〉 not done (+) good 
6 6 9 〔ー) (-) normal 〔十+) not done 
7 3 3 (ー〉 〔ー〉 cavitary (tt) poor 
8 l 4 〔廿〉 (t) punctate 〔士〉 poor 
9 10 5 (t) 〔十〉 normal 〔十作〉 good 
10 5 6 〔ー〕 〔ー〉 normal (+) poor 
11 3 。 (-) 〔ー〉 not done (十〉 not done 
12 2 5 (tt) 〔廿〉 globular (+) poor 
13 2 6 〔十〕 (俳〉 globular not done good 
14 10 6 (tt) (廿〉 punctate (+) poor 
シェーグレン症候群における肝病変 (459) 
例中 3例〉であった (Table2). 
(3)唾液腺生検
Table 3. Hepatic function tests in 14 patients 
with Sjs and hepatic complications 
唾液腺生検は 12例に施行されており， (士〉が l例，




施例は 103例であるが，その内訳は(-)が 12例， (:t) 
が41例， (+)が 28例， (*)が 18例，(t件〉が 4例で
あった.つまり唾液腺生検から Sjsと診断された症例の







































y-GTP AトP ICG 
(IUjl) (KAU) (%) 
128 7.1 12.0 
13 4.7 71.1 
108 13.8 13.2 
29 17.4 7目9
17 5.6 4.9 
53 7目6 29.7 
14 11.0 16.0 
38 8目。 21.4 
346 32.3 13.1 
87 10.3 5.6 
440 35.4 12.0 
246 1.4 not done 
113 21.0 6.1 
9 8.6 5.7 
% (11例中 7例〉であった (Table2). たが，残る 2例はそれぞれ(+)と〔ー〉の所見を示し
3. Sjsに合併する肝病変 た.さらに PBCの4例については， 3例が〔十〉の所見
(1)肝機能障害 を示すにとどまったが， 1例が〔十件〉の高度異常所見を呈
肝機能障害の発症年齢は 42から 78歳〔平均 53歳〉で した.つまり， CPHでは組織所見分類の(十〉を超える
あった.肝機能障害の出現時期については，肝機能障害 異常所見を示す症例が存在しなかったのに対し， CAH 
を初発症状とするものあるいは初発症状の出現と同時期 および PBCには(*)や(冊〉を示すものも認められた
に肝機能障害の認められたものが比例中 7例 (50%)， ことになる.
初発症状の出現から 1年以内が 2例(14%)， 1年以上 5 4. 血清学的検査
年以内が 2例(14%)であり，残る 2例はともに 20年以 (1)陽性率
上であった (Table1). LE細胞は検査施行例の 13例全例が陰性であった.
肝機能検査異常値の出現頻度については， GOTが10 RAテストは 14例中 4例 (29%)，抗核抗体は 14例中 2
例c71%)， GPTが11例 (78%)， γGTPが7例 (50 例(14%)，抗ミトコンドリア抗体は 12例中 4例(33%)， 
%)， AI-Pが5例(36%)であった. ICGは13例中 9例 抗平滑筋抗体は 13例中 2例 (15%)が陽性を示した.抗
(69 %)が高値を示したが，異常高値を示した症例 2はピ SS-A抗体は 11例中 l例 (9%)が陽性を示したが，抗
リノレピンの上昇を欠くので，体質性 ICG排、准異常症と考 SS-B抗体は 11例中全例が陰性であった (Tabl巴4).
えられた (Table3). (2)肝病変別にみた陽性率
(2)肝組織所見 RAテストについては CAHに陽性例がみられず，
肝生検は 161例の Sjsの中で，対象の 14例中 13例に CPHの4例中 2例 (40%)， PBCの5例中 2例 (40%) 
施行された.肝生検所見については， CPHが4例 (2.5 が陽性を示した.抗核抗体についても CAHに陽性例が
%)， CAHが4例 (2.5%)， PBCが5例 (3.1%)であ みられず， CPHの4例中 1例 (25%)， PBCの5例中 1
った. PBC5例の病期については， 1例が Scheuer分類 例 (20%)が陽性を示した.抗ミトコンドリア抗体と抗
のstage1， 3例が stageI， 1例が stageIIであった 平滑筋抗体の陽性例は PBC~こ限られており，それぞれ 5
(Table 1).なお，症例 14は腹腔鏡下での肝生検を試み 例中 4例 (80%)， 5例中 2例 (40%)であった.一方，
たが，術後の腹腔内癒着のために施行で、きなかった. 抗 SS-A抗体と抗 SS-B抗体については， PBCのl例(8
(3)肝生検所見と唾液腺組織所見の対比 %)が抗 SS-A抗体陽性を示したにすぎない (Table4). 
肝生検所見と唾液腺組織所見の対比については， CPH 5. 症例
は3例全例が(+)の所見を示すにとどまっていた.し つぎに代表的な症例を示す.
かし CAHの4例については， 2例が〔廿〉の所見を呈し (1)症例 1
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Table 4. Serological tests in 14 patients with Sjs and h巴paticcomplications 
Case 
No. 
LE cel RA ANF AMA ASMA SS-A SS-B 
l (-) (+) (-) not done not done not done not done 
2 (-) (-) (ー〉 (-) (-) (ー〉 〔ー〉
3 〔ー〉 〔一〉 (ー〉 (ー〉 〔ー〉 (ー〕 〔ー〉
4 (-) ( "十〉 10xdiffuse (-) (-) (-) 〔ー〉
5 (ー〉 〔ー〉 〔ー〉 not done (一〉 dot done not done 
6 (-) (-) (ー〉 (-) (-) (-) (-) 
7 (-) (ー〕 (ー〕 〔一〉 (ー〉 〔ー〉 (ー〉
8 (-) (-) (ー〕 〔ー〉 〔ー〉 (-) (ー〕
9 (-) (-) (-) (十〉 〔ー〉 〔ー〉 (ー〉
10 not done 〔ー〕 320 x speckled (+) 〔ー〉 〔ー〉 〔ー〉
1 (-) 〔十〉 〔ー〉 (十〕 (+) not done not done 
12 〔ー〉 〔十〉 (-) 〔ー〉 (+) (+) (ー〉
13 (-) (-) (ー〉 〔十〉 〔ー〉 (-) (ー〕
14 (-) 〔ー〉 〈ー〉 〔ー〉 〔ー〉 〔ー〕 〔ー〕
Table 5. Laboratory data on admission of case No. 2 
Urinalysis αl-gl 2.0 % 
protin 〔ー〕 α，-gl 7.9 % 
sugar (ー〉 βgl 6.1 % 
ESR 10mm/1h γ-gl 14.9 % 
Hematolgy T. Chol 234mg/dl 
RBC 449x10' /mm Serology 
Hgb 13 g/dl IgG 1324 mg/dl 
Hct 42% IgA 122 mg/dl 
WBC 4700/mm IgM 167 mg/dl 
stab 4% TPHA (ー〉
seg 57% HBsAg (ー〉
eos 3% CRP (ー〉
baso 。% Microsom巴test 孟25600x 
Iymph 25% Thyroid test 100 x 
mono 11% RA (-) 
Plts 22x10 /mm LE cel (ー〉
Blood chemistry C3 86mg/dl 
T.Bil 0.8mg/dl C4 17mg/d1 
D.Bil 0.3mg/dl CH50 39 U/ml 
TTT 6MU ANF (-) 
ZTT llMU anti-DNA Ab 16 (ー〉
AI-P 4.7KAU anti-ENA Ab (ー〉
Amy 191 U/I anti-mitochondrial Ab (-) 
GOT 65 IU/I anti-smooth musc1e Ab 〔ー〉
GPT 91 IU/I anti-SS-A Ab (-) 
LDH 312 IU/I anti-SS-B Ab 〔ー〉
ChE 0.72ムPH Schirmer's test rt. 11mm 
LAP 62U;1 It. 12mm 
y-GTP 13 IU/I Rose-bengal test rt. 〔一〉
TP 7.2 g/dl It. (-) 
















Fig. 1. Liver biopsy specimen from case No. 2， 
showing mild infiltration of lymphocytes 




る.胸・腹部に異常所見は認められない. いる. 42歳の献血時に AトPの高値を指摘されたが，放
入院時検査成績・検尿，検便および末梢血検査に異常 置していた.以後も AI-P高値が持続しており， PBCと
所見や血沈の促進は認められず，甲状腺機能検査も正常 進行性全身性硬化症(PSS)の合併を疑われて当科に紹介
範囲にあった.血液生化学検査では， GOTとGPTがそ された.














死もみられるが，軽微であった.本例の肝生検所見は であった.シャーマー試験は右 10mm，左 5mm，ロー





(2)症例 2 肝生検所見回グ鞘は線維性に拡大し， r~脈域相互間お
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RBC 339 x 10' /mm3 









Plts 12xl0' /mm3 
Blood chemistry 





Amy 351 U/l 
GOT 129 IUjl 
GPT 69 IUjl 
LDH 372 IUjl 
ChE 0.67ムPH
LAP 314 Ujl 
y-GTP 346 IUjl 





















y-gl 31.1 % 
T. Chol 181 mg/dl 
Serology 
IgG 2546 mg/dl 
IgA 290 mg/dl 





Microsome t巴st 100 x 
Thyroid test 100 x 
RA 〔ー〉
LE cel 〔ー〉
C3 111 mg/dl 
C4 9.9mg/dl 
CH50 43 U/ml 
anti -unclear Ab (ー〉
anti-ENA Ab (-) 
anti-mitochondrial Ab >320 x 
anti-smooth muscle Ab (ー〉
anti-SS-A Ab (一〉
anti-SS-B Ab (-) 
Schirmer's test rt. 10mm 
lt 5mm 
Rose-bengal test rt. (tt) 
lt. (tt) 
ICG 12% 
Fig. 2. Liver biopsy specim巴nfrom case N o. 9， 
showing deficiency of interlobular bile 
duct， proliferation of bile ductul巴 and
non.suppurativ巴 destructivecholangitis in 














4例 (28.5%)であり，その内訳は， RAが1例(7.1%)， 






























ている.今回の成績では， 13例中 9例 (69%)というや
Sjsに対する肝病変の合併は比較的稀とされてきた
が， CPHI6)， CAHI3)17)， PBCI2)14)15)!8)-25)が知られている.
武田ら2)によればSjsの剖検 49例中，肝硬変が 2例(4.1
%)， PBCが1例 (2.0%)，慢性肝炎が 2例 (4.1%)に
認められたという.Whaley， etal.')は， Sjsの50例中 3
例(6%)に肝病変が認められたと報告している.今回の
成績では， Sjs 161例中，肝生検組織の得られた 13例(8.




PBCにおける Sjs合併頻度については， Golding， et 
al.27lは PBC18例中 13例 (72%)， CAH 24例中 10例
(42 %)が Sjsを合併していたという.さらに McFar-
lane， et al.28)も， PBC 26例中 20例 (77%)， CAH 22 























































るものが知られている37) LSPについては， Mill巴r，et 
aJ.38)はCAH16例中 1例 (69%)， PBC 12例中 6例
(50 %)に白血球遊走阻止， Thestrup-Pedersen， et aJ.39) 
はCAHとCPH10例中 8例(80%)，非アノレコーノレ性肝
硬変 5例中 2例 (40%)，急性肝炎 19例中 6例 (31%) 
にリンパ球幼若化を認めたという. LMAは， Hopf， et 
a1.48)によって自己免疲性 CAHに特異的であるとされ
てきた.しかし， Wiedmann， et a1.41)は， IgG型 LMA
が自己免疫性 CAH23例中 12例 (52%)の高頻度に認




































1. Sjs 161例中，肝機能障害が認められた 14例のう
ち 13例に肝生検を施行したが， CPHが4例 (2.5%)， 




機能障害を伴わない Sjsでは 103例中 50例 (49%)であ
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